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S T R E S Z C Z E N I E
Terminu „zapalenie rdzenia i nerwów wzrokowych” ([NMO, neuro- 
myelitis optica], choroba Devica) użyli po raz pierwszy w roku 1894  
Eugène Devic i Fernand Gault. Jest to rzadka choroba (ok. 1%  
zachorowań na choroby demielinizacyjne ośrodkowego ukła- 
du nerwowego), w której proces autoimmunologiczny powodu- 
je zapalenie rdzenia kręgowego i nerwów wzrokowych, a w kon-
sekwencji — ich demielinizację. Zespół Devica jest często mylony  
z początkowym okresem stwardnienia rozsianego, jednak wymaga 
odmiennego leczenia.
Głównymi objawami NMO są niedowłady kończyn, zaburzenia 
czucia, dysfunkcja neurogenna pęcherza moczowego i zaburzenia 
widzenia aż do utraty wzroku. Mediana wieku zachorowania na 
NMO przypada na 39. rok życia, 85% chorych to kobiety. Rokowa-
nie może być niepomyślne, dlatego istotne znaczenie mają decyzje 
terapeutyczne podjęte na wczesnym etapie choroby.
Współwystępowanie objawów zapalenia nerwów wzrokowych  
i zapalenia rdzenia kręgowego opisywano długo przed doniesie-
niami Devica i Gaulta. Kamieniem milowym w historii NMO stało 
się odkrycie przeciwciał przeciw akwaporynie 4. Kolejny etap to 
rozwój badań nad przeciwciałami antyMOG. Nadal istnieją jednak 
postacie NMO, w których nie stwierdza się obecności żadnego 
z powyższych przeciwciał. W niniejszym artykule przeglądowym 
przedstawiono w skrócie historię neuromyelitis optica, ze szcze-
gólnym uwzględnieniem wkładu badaczy polskich.
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Wprowadzenie
Zapalenie rdzenia i nerwów wzrokowych 
([NMO, neuromyelitis optica], choroba Devica, 
NMO) to rzadka choroba (ok. 1% zachorowań 
na choroby demielinizacyjne OUN) [1], w której 
proces autoimmunologiczny powoduje demielini-
zację rdzenia kręgowego i nerwów wzrokowych. 
Głównymi objawami NMO są niedowład kończyn, 
zaburzenia czucia, dysfunkcja neurogenna pęche-
rza moczowego i zaburzenia widzenia aż do utraty 
wzroku. Tej rzadkiej chorobie, na którą częściej 
chorują Azjaci i osoby pochodzenia afrokaraib-
skiego, poświęcono wyjątkowo dużo publikacji. 
W najbardziej prestiżowej bazie danych Medline 
PubMed po wpisaniu hasła ‘neuromyelitis optica’ 
baza ujawnia aż 3220 artykułów.
Mediana wieku zachorowania na NMO przypada 
na 39. rok życia, 85% chorych to kobiety [2, 3]. Jeżeli 
choroba rozpoczęła się ostrym zapaleniem nerwów 
wzrokowych z jednoczesnym, lub w odstępie dni, 
zapaleniem rdzenia, to choroba może mieć przebieg 
jednofazowy z późniejszą remisją. Około 20% cho-
rych traci wówczas wzrok zwykle w jednym oku, 
u około 30% występuje paraplegia. Przeżywalność 
5 lat w tej postaci wynosi 90%. Jednak u co najmniej 
85% pacjentów choroba ma przebieg nawracający 
z objawami ze strony nerwów wzrokowych lub 
rdzenia. Rzuty następują w odstępie miesięcy albo 
lat, 55% chorych ma nawrót w ciągu roku, 78% — 
w ciągu 3 lat, a 90% — w ciągu 5 lat.
W okresie 5 lat ponad połowa chorych nie 
widzi na jedno oko albo nie może chodzić bez 
pomocy. Ciężkie, wstępujące zapalenie rdzenia 
w odcinku szyjnym grozi niewydolnością odde-
chową, a w konsekwencji śmiercią, co następuje 
u około 1/3 chorych. Przeżywalność 5 lat wynosi 
około 70% [4].
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W historii NMO można wyróżnić trzy okresy: 
przed doniesieniem Devica i Gaulta (do 1894), 
lata 1894–2004 — do publikacji Vandy A. Lenon 
i wsp. [5], w której opisano wykrycie przeciwciał 
przeciwko akwaporynie 4 (AQP4, aquaporin 4), 
i po roku 2004. Od tej pory ich obecność umożli-
wia potwierdzenie rozpoznania NMO.
Początki historii neuromyelitis optica
Początki historii NMO obejmują lata od 1810 
do 1894 roku. Przypadkom równoczesnego wystę-
powania objawów zapalenia nerwu wzrokowego 
(ON, optic neuritis) z objawami uszkodzenia rdze-
nia kręgowego nadawano wówczas różne nazwy. 
Szczegółowy opis historii NMO zawdzięczamy 
Svenowi Jariusowi i Brigitte Wildeman ze spe-
cjalnej Grupy Neuroimmunologii Kliniki Neuro-
logicznej Uniwersytetu w Heidelbergu. W drugiej 
dekadzie XXI wieku opublikowali oni na ten temat 
kilkanaście artykułów [6–12].
Na pierwszeństwo zasługuje doniesienie słyn-
nego francuskiego anatomopatologa i patologa 
Antoine Portala (1742–1832), pierwszego lekarza 
Ludwika XVIII oraz założyciela i wieloletniego 
prezesa Académie Nationale de Médecine. Por-
tal, jeden z pionierów neurologii, opisał w roku 
1810 utratę wzroku z towarzyszącym zapale-
niem rdzenia kręgowego u markiza de Causan 
[7]. Nieco zapomnianym jest natomiast artykuł 
przedwcześnie zmarłego Edwarda Octaviusa Ho-
ckena (1820–1845) opublikowany w „The Lancet” 
w 1841 roku („Spinal amaurosis”). W artykule 
tym Hocken propagował nowatorską koncepcję 
‘amaurozy kręgosłupa’, czyli koncepcję ostrej 
ślepoty i choroby rdzenia kręgowego, które są 
patogenetycznie połączone [11]. Powszechnie 
znany, ale już zapomniany jest raport z 1844 
roku genueńskiego lekarza Giovanniego Battisty 
Pescetto (1806–1884) opisujący 42-letniego męż-
czyznę, u którego jednocześnie rozwinęła się ostra 
ślepota i objawy zapalenia rdzenia kręgowego 
na poziomie odcinka szyjnego (noteomielite). 
Artykuł w Giornale delle Scienze Mediche della 
Societá Medico-Chirurgica di Torino to najwcześ-
niejszy znany opis przypadku NMO w literaturze 
zachodniej [8]. Słynny brytyjski neuroanatom, 
neuropatolog i neurolog Jacob August Lockhart 
Clarke (1817–1880) opisał w 1865 roku przypadek 
17-letniej dziewczynki z obustronnym zapaleniem 
nerwu wzrokowego i rozległym poprzecznym 
zapaleniem rdzenia kręgowego [9]. Anglicy przy-
znają jednak pierwszeństwo profesorowi Oxfordu, 
sir Thomasowi Cliffordowi Allbutt (1836–1925), 
który w 1870 roku, w artykule zatytułowanym 
„On the ophtalmoscopic signs of spinal disease” 
opublikowanym w „The Lancet” opisał przypadek 
chorego z zapaleniem rdzenia kręgowego i ob-
jawami ocznymi rozpoznany jako ‘sympathetic 
disorder of the eye’ [10, 13]. Niemcy dumni są 
z tego, że Friedrich Schanz skonstruował pierwszą 
na świecie lampę szczelinową, która umożliwiła 
ocenę nerwu wzrokowego [12].
Warto podkreślić wkład polskiego okulisty 
z Kliniki Uniwersytetu Jagiellońskiego w Szpitalu 
św. Łazarza w Krakowie, Adolfa Wursta, który 
opublikował dwa artykuły w numerze 15/1876 
„Przeglądu Lekarskiego” — jednego z najstarszych 
polskich czasopism medycznych, będącego or-
ganem Towarzystwa Lekarskiego Krakowskiego 
i Towarzystwa Lekarzy Galicyjskich we Lwowie. 
Opisał on przypadek 30-letniej kobiety, u której 
podostro rozwinęło się równoczesne obustronne 
zapalenie nerwu wzrokowego z obrzękiem tarczy 
nerwu wzrokowego i obustronną ślepotą oraz po-
przeczne zapalenie rdzenia kręgowego z ciężkim 
niedowładem, zniesieniem czucia oraz dysfunkcją 
pęcherza i jelit. Rok po zachorowaniu pacjentki 
Wurst stwierdzał, że wyzdrowiała, z wyjątkiem 
resztkowych objawów chodu kurczowego i defi-
cytu wzroku po prawej stronie [14, 15].
Swój wkład w opis NMO wniósł również słyn-
ny neurolog z Heidelbergu — profesor Wilhelm 
Heinrich Erb (1840–1921). W artykule z roku 
1880 zatytułowanym „Ueber das Zusammenvor-
kommen von Neuritis optica und Myelitis sub-
acuta” opowiedział się on za koncepcją zapalną 
NMO [16]. Podobną opinię wyraził inny okulista 
niemiecki Noyes, który w 1881 roku opisał przy-
padek ostrego zapalenia rdzenia kręgowego i obu 
nerwów wzrokowych [17].
Rok 1894 — choroba Devica  
czy Devica i Gaulta?
Nigdy się nie dowiemy z absolutną pewnością, 
kto pierwszy wymyślił termin ‘neuromyelitis opti-
ca’ — Devic czy Gault. Eugène Devic (1858–1930), 
neurolog praktykujący w szpitalach w Lyonie, 
w abstrakcie przesłanym na Francuski Kongres 
Medyczny w tym mieście (Congrès Français de 
Médecine) w 1894 roku użył określenia ‘neuro-
-myélite optique’ (ang. neuromyelitis optica) [18]. 
W tym samym roku uczeń Devica Fernand Gault 
(1873–1936) opublikował swoją rozprawę doktor-
ską pt. „De la neuro-myélite optique aiguë”, w któ-
rej przedstawił przegląd literatury medycznej 
i analizy kliniczno-patologicznej przypadku NMO 
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[19]. Wprawdzie streszczenia zjazdowe pojawiły 
się dopiero w 1895 roku, czyli już po ogłoszeniu 
tez Gaulta (20.11.1894 r.), ale Devic wygłosił swoją 
prezentację w piątek, 26 października 1894 roku 
[9]. Devic zebrał 16 przypadków opisanych w Eu-
ropie oraz Stanach Zjednoczonych i pisał: „Ces 
seize cas de myélite aiguë accompagnés de névrite 
optique sont suffisants pour légitimer la création 
d’un type clinique, ou plutôt d’un syndrome au-
quel on pourrait donner le nom de neuro-myélite 
optique” („Tych szesnaście przypadków ostrego 
zapalenia rdzenia kręgowego z towarzyszącym 
zapaleniem nerwu wzrokowego wystarcza, aby 
uzasadnić powstanie typu klinicznego lub raczej 
syndromu, który można by nazwać zapaleniem 
nerwu wzrokowego i rdzenia”) [18]. Istnieją pew-
ne dowody na to, że termin ‘neuro-myélite’ Devic 
i Gault wybrali przez analogię do ‘neuro-cérébrite’ 
— jako ukłon pod adresem Augusta Pierreta, ucz-
nia Charcota, w tym czasie profesora w Clinique 
des Maladies Mentales w Lyonie. Gault wpisał 
także w rozprawie dedykację dla Pierreta, który 
był przewodniczącym jego komisji doktorskiej. 
W 1907 roku turecki neurolog Peppo Acchioté 
zaproponował, aby NMO nadać eponim ‘choroba 
Devica’ [20].
Przez cały XX wiek chorobę Devica traktowano 
jako wariant lub początek stwardnienia rozsianego 
(SM, sclerosis multiplex). Jej rozpoznanie opierano 
przede wszystkim na wykluczeniu SM. Wymagane 
było spełnienie dwóch kryteriów klinicznych, tj. 
zapalenia nerwu wzrokowego i zapalenia rdze-
nia kręgowego, zaś po wprowadzeniu rezonansu 
magnetycznego (MRI, magnetic resonance ima-
ging) — spełnienie dwóch kryteriów w obrazie 
uzyskanym tą metodą; MRI mózgu na początku 
choroby nie spełnia kryteriów dla SM, zaś w rezo-
nansie rdzenia kręgowego widoczne są zmiany na 
długości co najmniej trzech segmentów. Kryteria 
te systematycznie modyfikowano [2].
Swój wkład w rozwój badań nad NMO wniósł 
profesor Tadeusz Markiewicz, neurolog i neuro-
patolog związany z poznańską Kliniką Neurolo-
gii, który zdobył doświadczenie między innymi 
w Hirnpathologisches Institut der Deutschen 
Forschungsanstalt für Psychiatrie w Monachium 
[21]. Ten przedwcześnie zmarły uczony wpisał 
się w historię rozwoju koncepcji dotyczących 
patofizjologii NMO jako jeden ze znanych bada-
czy układu nerwowego. W 1936 roku Markiewicz 
i jego kolega z Monachium Peters opublikowali 
opis badania pośmiertnego 2 kobiet zmarłych 
z objawami zapalenia rdzenia kręgowego. Chora 
z Poznania, w wieku 38 lat, zmarła po 3 miesią-
cach choroby, zaś u 19-letniej chorej z Monachium 
nie stwierdzono zaburzeń wzroku. Pierwszy 
przypadek zdiagnozowano jako NMO, drugi 
jako zaburzenia ze spektrum NMO (NMOSD, neu-
romyelitis optica spectrum disorder) [22].
W 2007 roku zespół pod kierunkiem Winger-
chuka doprecyzował szczegóły dotyczące rozpo-
znania NMOSD [23]. Towarzyszy ono najczęściej 
niektórym chorobom zakaźnym i układowym 
[24–27]. W piśmiennictwie polskim ukazało 
się kilka opisów przypadków NMO i MNOSD: 
Stroińska-Kuś (1961), Brzecki i wsp. (1975), Tysz- 
ko i Iwanowski (1975), Sempińska-Szewczyk 
i wsp. (2000), Zagrajek i Haas (2014), Ławik i wsp. 
(2014), Pilchowska-Ujma i wsp. (2016), Brodowski 
i wsp. (2016) [28–35].
Odkrycie akwaporyny 4 (2004)
Odkrycie w 2004 roku AQP4 — kompleksu 
białkowego występującego głównie w wypust-
kach astrocytów w sąsiedztwie błony podstawnej 
komórek tworzących nerw wzrokowy, wyściółkę 
oraz jądra podwzgórza [5, 36] — oraz w następ-
nym roku przeciwciał przeciwko AQP4 klasy 
immunoglobuliny G (IgG) zrewolucjonizowało 
diagnostykę NMO i NMOSD, pozwalając na róż-
nicowanie choroby i zespołu Devica z innymi 
chorobami o podobnym obrazie klinicznym. Nie-
wykrycie przeciwciał w surowicy nie wyklucza 
rozpoznania choroby, zaś obecność przeciwciał 
potwierdza rozpoznanie (tzw. seropozytywne 
NMO/NMOSD) [2]. W drugiej dekadzie XXI wieku 
obserwuje się gwałtowny rozwój badań immuno-
logicznych stosowanych w celu potwierdzenia 
rozpoznania NMO/NMOSD [37]. Rozpoznanie 
NMO, oprócz dokładnych badań neurologicz-
nego i okulistycznego, wymaga zbadania płynu 
mózgowo-rdzeniowego, wzrokowych potencjałów 
wywołanych, MRI głowy i rdzenia kręgowego oraz 
zbadania przeciwciał przeciw AQP4 (antiAQP4 
Abs, anti-aquaporine 4 antibodies) [38–46].
W roku 2014 utworzono międzynarodowy 
panel specjalistów z zakresu diagnostyki NMO 
(IPND, International Panel for Neuromyelitis Opti-
ca Diagnosis) złożony z 18 badaczy światowej sła-
wy, sponsorowany przez fundację Guthy-Jackson 
Charitable (https://guthyjacksonfoundation.org/ 
/diagnosis). Zespół ten pod kierunkiem Winger-
chuka i Weinshenkera opublikował zalecenia do-
tyczące diagnostyki NMO, przedstawione szcze-
gółowo na łamach jednego w numerów „Polskiego 
Przeglądu Neurologicznego” [2]. Wspomniany 
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wyżej panel NMO wprowadził też określenie 
chorób ze spektrum NMO (NMOSD). Do neuromy-
elitis optica spectrum disorders zaliczono zespoły 
objawów związane lub niezwiązane z obecnością 
antiAQP4 Abs niespełniających klasycznych 
kryteriów rozpoznania NMO. Zalicza się do nich 
podłużne rozległe zapalenie rdzenia (LETM, 
longitudinally extensive transverse myelitis), na-
wrotowe zapalenie nerwów wzrokowych (RION, 
relapsing isolated optic neuritis) i obustronne za-
palenie nerwów wzrokowych (BON, bilateral optic 
neuritis). W leczeniu zaleca się kortykosteroidy, 
plazmaferezę, azatioprynę, rytuksymab i inne leki 
immunosupresyjne, takie jak metotreksat, myko-
fenolan mofetylu i mitoksantron. Obiecujące są 
nowe terapie biologiczne, na przykład blokujące 
interleukinę 6 (IL-6), składowe dopełniacza czy 
antiAQP4 Abs [47, 48].
Odkrycie przeciwciał anty-MOG
Maciej Juryńczyk, łódzki neurolog realizujący 
swoje badania na Uniwersytecie Oksfordzkim, 
opublikował ostatnio kilka bardzo wartościowych 
doniesień. Wraz z licznym zespołem międzyna-
rodowych badaczy scharakteryzował on nową 
zapalną chorobę demielinizacyjną ośrodkowe-
go układu nerwowego (OUN), którą nazwano 
‘MOG-antibody disease’ — związaną z obecnością 
przeciwciał przeciwko glikoproteinie oligoden-
drocytów mieliny, w skrócie ‘zespół anty-MOG’ 
[49–52]. Dotychczas pacjenci z tym zespołem 
żyli z rozpoznaniem SM lub seronegatywnego 
NMOSD (bez obecności antiAQP4 Abs). Pomył-
kom takim sprzyjało kliniczne i radiologiczne 
podobieństwo tych jednostek. Opisano sposoby 
różnicowania SM od antiAQP4 Abs NMOSD 
i zespołu przeciwciał anty-MOG oraz rokowanie. 
Odkrycie to uświadamia, jak złożoną grupą są 
choroby zapalno-demielinizacyjne. Obecny stan 
wiedzy nie pozwala na zaproponowanie pacjen-
tom leczenia przyczynowego, ale należy pamię-
tać o uwzględnianiu tej jednostki nozologicznej 
u młodych chorych z cechami ostrej rozsianej 
choroby OUN.
Podsumowanie
Nieczęsto zdarza się, aby tak rzadka choroba, 
jaką jest NMO (0,5–4,4 zachorowania/rok/100 osób 
w populacji), stała się przedmiotem tak wielu 
badań i artykułów naukowych. Zaczęło się od kon-
trowersji między NMO i NMSD, następnie okazało 
się, że istnieją NMO i NMOSD zarówno antiAQP4 
Abs-pozytywne, jak antiAQP4 Abs-negatywne. 
Ostatnio natomiast odkryto zespół przeciwciał 
anty-MOG, który należy różnicować z SM, NMO 
i NMOSD. Rozwój badań immunologicznych gwa-
rantuje kolejne odkrycia i, być może, nowe propo-
zycje leczenia. W historii NMO można wyróżnić 
trzy etapy: przed doniesieniami Devica i Gaulta, 
od tych doniesień do roku 2004 i po roku 2004. 
Historia na pewno dopisze następne rozdziały. 
Warty podkreślenia jest udział polskich badaczy 
w badaniach nad NMO, zwłaszcza Adolfa Wursta, 
Tadeusza Markiewicza i Macieja Juryńczyka.
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